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Wstęp
Zespół Oslera-Webera-Rendu, znany także 
jako wrodzona naczyniakowatość krwotoczna 
(HHT, hereditary hemorrhagic telangiectasia) 
jest chorobą dziedziczoną autosomalnie domi-
nująco, która dotyczy jednej na 5–8000 osób [1]. 
Objawy schorzenia mogą być różne. Niektóre, jak 
krwawienie z nosa, mogą pojawić się w okresie 
przedszkolnym [2]. Malformacje tętniczo-żylne 
w płucach (PAVM, pulmonary arteriovenous mal-
formations) występują u 30–50% osób chorych na 
HHT. Częstość występowania duszności wśród 
tych pacjentów sięga 35% [3]. Nieprawidłowa 
struktura naczyń może być także obecna w wątro-
bie [1]. Inne objawy obejmują niewydolność serca 
z wysoką pojemnością minutową, nadciśnienie 
wrotne i choroby pecherzyka żółciowego [4]. Pa-
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cjentom chorym na wrodzoną naczyniakowatość 
krwotoczną proponuje się embolizację zmian oraz 
resekcję segmentu lub płata płuc [5]. Rzadko wy-
stępujące malformacje tętniczo-żylne w płucach 
mogą być leczone przy użyciu przezcewnikowej 
embolizacji zatyczkami Amplatz lub spiralami 
(coils). Ta bezpieczna metoda daje bardzo dobre 
efekty widoczne w badaniach radiologicznych 
oraz poprawie sprawności pacjenta [6]. Jednak 
u chorych na wrodzoną naczyniakowatość krwo-
toczną, u których występują w płucach malfor-
macje tętniczo-żylne, istnieje ryzyko powikłań 
związanych z zatorami [7]. Trwałe przeszczepie-
nie narządu, szczególnie płuc może być skuteczną 
opcją terapeutyczną dla chorych na wrodzoną 
naczyniakowatość krwotoczną z płucnymi mal-
formacjami tętniczo-żylnymi [5, 8, 9]. Wpływa on 
pozytywnie nie tylko na hipoksemię, lecz także na 
malformacje tętniczo-żylne w mózgu [8]. 
Opis przypadku
Opis dotyczy pacjenki, u  której zaobser-
wowano pierwsze objawy choroby, gdy miała 
zaledwie kilka lat. Już wtedy dziewczynka odczu-
wała większe zmęczenie, omdlenia przy wysiłku 
i okresowo suchy, męczący kaszel. Początkowo 
zdiagnozowano u niej alergię i astmę. Pomimo 
zastosowanego leczenia jej stan zdrowia pogarszał 
się. Odczuwała duże zmęczenie, ponadto pojawi-
ła się sinica centralna i obwodowa. Morfologia 
krwi ujawniła nadkrwistość. Gazometria krwi 
tętniczej wykazała hipoksemię i hiperkapnię. Na-
dal utrzymywały się zasłabnięcia po ćwiczeniach 
fizycznych. Gdy pacjentka miała 14 lat, wykonano 
tomografię komputerową klatki piersiowej, która 
ujawniła zmiany zapalne do różnicowania z prze-
wlekłą śródmiąższową chorobą płuc. Gdy miała 
15 lat, wykonano także scyntygrafię płuc. Badanie 
perfuzji płuc z 3mCi 99mcTc. Wynik badania 
wykazał obecność przetok wewnątrz płuc. Wskaź-
nik mózgowo-płucny (brain-lungs ratio) wynosił 
11,5% (przy normie poniżej 0,4%). U dziewczynki 
rozpoznano płucne malformacje tętniczo-żylne 
(PAVMs, pulmonary arteriovenous malforma-
tions). Z powodu ciągłego pogarszania się stanu 
zdrowia (nasycenie krwi tętniczej tlenem — 81%, 
desaturacja po treningu — 46–50%, utrzymująca 
się sinica centralna i konieczność tlenoterapii), 
została skierowana, a następnie zakwalifikowana 
do leczenia przeszczepieniem płuc w Śląskim 
Centrum Chorób Serca. Podczas kwalifikacji do 
przeszczepienia wymagała tlenoterapii 2 l/min 
w spoczynku. Angiografia TK jamy brzusznej nie 
wykazała wówczas żadnych nieprawidłowości. 
Po 378 dniach oczekiwania na operację, w wieku 
17 lat pacjentka przeszła przeszczepienie obu 
płuc. Po zabiegu nastąpiło zakażenie wirusem 
opryszczki typu 2, poza tym okres rekonwale-
scencji przebiegał prawidłowo. Chora przyjmo-
wała globulinę antytymocytarną (ATG) w celu 
indukcji immunosupresji. Lekami wybranymi do 
terapii immmunosupresyjnej podtrzymującej były 
takrolimus, encortolon i mykofenolan mofetilu. 
W ciągu 2 lat po przeszczepieniu, graft płucny 
funkcjonuje w sposób zadowalający i  stabilny. 
Szczegółowe wyniki 6-minutowego testu marszu 
(6MWT, 6 minute walk test) i badania spirome-
trycznego przedstawiono w tabeli 1. Osiemnaście 
miesięcy po przeszczepieniu płuc pacjentka była 
Tabela 1. Wynik testu 6-minutowego chodu i spirometrii pacjentki po przeszczepieniu płuc











FEV1 [l] FEV1 % 
należnej
FVC [l] FVC % 
należnej
75 93,6 3 93 92 0,97 30 1,2 32
100 260,5 2 95 96 1,2 41 1,36 39
131 341 1 98 94 1,35 48 1,46 44
163 378 1 97 97 1,38 49 1,73 52
225 396,9 1 97 96 1,25 44 1,85 55
309 401 1 98 96 1,49 53 2,14 64
376 389,2 1 97 97 1,6 50 2,04 56
526 440,9 1 98 95 1,57 47 2,13 57
596 441 0,5 99 98 1,52 47 2,38 64
719 455,3 1 99 97 1,64 50 2,37 64
FEV1 (forced expiratory volume in one second)	—	natężona	pierwszosekundowa	objętość	wydechowa;	FVC	(forced vital capacity)	— natężona	pojemność	życiowa
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hospitalizowana z powodu bólu w okolicy pra-
wego podżebrza, nudności i odbarwienia stolca. 
Rozpoznano ostre zapalenie dróg żółciowych. 
Wartości enzymów wątrobowych były podwyż-
szone (aminotransferaza alaninowa — 186 jm./l, 
aminotransferaza asparaginianowa — 310 jm./l). 
Analiza wyników TK jamy brzusznej, rezonansu 
magnetycznego wątroby i przewodów żółciowych 
oraz USG Dopplera układu wrotnego nasunęła 
podejrzenie wtórnych zmian stwardniejącego 
zapalenia dróg żółciowych w przebiegu zmian 
niedokrwiennych z powodu przetok wrotnych 
i obwodowych skutkujących zaburzeniami per-
fuzji w miąższu wątroby. Obecność tej dodat-
kowej cechy zmusiła autorów niniejszej pracy 
do ponownego rozważenia rozpoznania, które 
po przeszczepieniu uległo zmianie. Wszystkie 
kliniczne objawy choroby (liczne tętniczo-żylne 
przetoki w  płucach i  wątrobie w  wywiadzie, 
telangiektazje jamy ustnej i krwawienie z nosa), 
a  także choroby obecne w  rodzinie (krwotoki 
u krewnych w pierwszej linii) spełniały kryteria 
Curacao potwierdzające rozpoznanie choroby 
Oslera-Webera-Rendu. Obecnie pacjentka żyje 
i czuje się dobrze. Intensywność zmian nie stano-
wi wskazania do endoskopowej cholangiopankre-
atografii wstecznej (ERCP, endoscopic retrograde 
cholangiopancreatography). Po przeszczepieniu 
płuc nadal występują nawracające krwawienia 
z nosa, bladość skóry, liczne telangiektazje błony 
śluzowej jamy ustnej i dziąseł. 
Omówienie
Chociaż HHT rozpoznano u pacjentki już po 
zabiegu, decyzja o kontynuacji leczenia okazała 
się słuszna. Właściwa diagnoza została posta-
wiona 2 lata po przeszczepieniu płuc. Dziewięt-
nastoletnia kobieta żyje i czuje się dobrze. Fuku-
shima i wsp. [8] zaprezentowali opis przypadku 
przedstawiający kobietę chorą na HHT zakwali-
fikowaną do przeszczepienia obu płuc, u której 
przeprowadzono zabieg po 4 latach oczekiwania, 
gdy miała 18 lat. Trzydzieści osiem miesięcy po 
zabiegu japońska pacjentka była w stanie pokonać 
dystans 575 m w teście 6MWT. Kobieta prezen-
towana w niniejszym opisie przebyła odległość 
455 m podczas tego testu po 24 miesiącach po 
przeszczepieniu płuc. Inny przypadek leczenia 
w ten sposób 4-letniego dziecka opisał Misra ze 
swoim zespołem [5]. Przez 2,5 roku po zabiegu 
pacjentka czuła się dobrze, lecz z powodu poważ-
nego pogorszenia funkcji graftu, rok później zo-
stała poddana retransplantacji. Oprócz przebycia 
limfocytowego zapalenia oskrzelików związanego 
z wirusem Epsteina-Barr, które przeszło w po-
transplantacyjną chorobę limfoproliferacyjną, 
a także właściwego leczenia, pozostały okres po 
operacji przebiegł bez ważniejszych zdarzeń. 
Podczas ostatniego badania kontrolnego, gdy od 
pierwszego przeszczepienia płuc upłynęło 10 lat, 
zgłosiła większą tolerancję wysiłku i okazjonalnie 
pojawiającą się zadyszkę. U pacjentki opisanej 
w niniejszej pracy czynność płuc była podobna 
— podczas ostatniej kontroli jej ocena według 
skali Borga wynosiła 1. Warto zauważyć, że obie 
pacjentki (opisana w niniejszym artykule oraz 
w pracy Misry i wsp.) były leczone takrolimusem 
i glikokortykosteroidami. Obie zgłaszały okazjo-
nalnie występujące po przeszczepieniu krwawie-
nie z nosa. W ocenie Svetlizy i wsp. [9] przesz-
czepienie w przypadku osób starszych chorych na 
HHT także może być korzystne. Autorzy opisali 
39-letnią pacjentkę, u której, obok wrodzonej na-
czyniakowatości krwotocznej, występowały liczne 
obustronne przedsionkowo-komorowe przetoki 
(AVF, atrioventricular fistulas). Kobieta przeszła 
przeszczepienie prawego płuca po wcześniej-
szym wycięciu płata górnego płuca lewego. Po 2 
latach i 10 miesiącach pacjentka żyje i wykonuje 
codzienne czynności. Przebyty wówczas dystans 
podczas 6-minutowego testu marszu wynosił 500 
m, podobnie jak wynik zaprezentowanej w tym 
opisie przypadku pacjentki. Opisana przez Svetli-
za i wsp. 39-letnia kobieta uzyskała 80% w.n. FEV1 
(forced expiratory volume in one second), podczas 
gdy pacjentka zaprezentowana w niniejszej pracy 
w podobnym okresie osiągnęła 50% w.n. FEV1.
Podsumowując, przeszczepienie płuc stano-
wi skuteczną opcję terapeutyczną u osób chorych 
na wrodzoną naczyniakowatość krwotoczną 
z malformacjami tętniczo-żylnymi w płucach. 
Poprawa czynności płuc nie jest jedynym po-
zytywnym skutkiem takiej terapii. Natomiast 
właściwe rozpoznanie HHT to ważny krok na 
drodze do pomyślnego przeszczepienia i dobrego 
samopoczucia pacjenta. 
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